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$SXOPRQDOLVELOOHQW\ĦKLiQ\L]ROiOWHJ\FXVSLVUDWHUMHGĘIRUPiMDULWNDNyUNpS$NHULQJpVLYLV]RQ\RNVDMiWRVViJDPLDWW
a klinikai tünetek progressziója lassú (arteria pulmonalis törzs aneurizma, pulmonalis regurgitáció) emiatt többnyire 
QDJ\REEJ\HUPHNIHOQĘWWNRUEDQNHUOpV]OHOpVUHpYHVNLVOHiQ\QiODWiJXOWSXOPRQDOLVW|U]VHOWiYROtWiVDXWiQDEDO
pulmonalis cuspis hiánya, jobb cuspis degeneratív elváltozása miatt a jobb kamra – pulmonalis folytonosság kialakítása 
KRPRJUDIWEHOWHWpVVHO W|UWpQW=DYDUWDODQSRV]WRSHUDWtYV]DNKyQDSRVXWiQN|YHWpVQpOQRUPiOHFKRNDUGLRJUi¿iV
paraméterek.
,VRODWHGFRQJHQLWDODEVHQFHRIDVLQJOHSXOPRQDU\YDOYHFXVSDVVRFLDWHGZLWKSXOPRQDU\DQHXU\VP
,VRODWHGDEVHQFHRIDVLQJOHSXOPRQDU\YDOYHLVH[WUHPHO\XQXVXDO7KHÀRZG\QDPLFVLVYHU\VSHFLDOLQWKLVFRQGLWLRQ
UHVXOWLQJLQVORZSURJUHVVLRQLQFOLQLFDO¿QGLQJVVLJQL¿FDQWSXOPRQDU\UHJXUJLWDWLRQULJKWYHQWULFXODUHQODUJHPHQWDQG
dilatation of the main pulmonary artery) hence it is recognised mostly in adolescent and adult age. A 14-year old female 
was diagnosed with dilated main pulmonary artery, pulmonary incompetence and right ventricular dilatation. At the time 
of surgery the dilated pulmonary artery and the pulmonary valve (which had normal anterior, a dysplastic right cusp 
and the left cusp completely absent) were resected and reconstruction was performed using homograft. There were 
QRSRVWRSHUDWLYHFRPSOLFDWLRQV7KHFKLOGZDVVHHQLQWKHIROORZXSFOLQLF¿YHPRQWKVODWHUZLWKQRUPDO(FKR¿QGLQJV
isolated absence of a single pulmonary valve.H\ZRUGV
.XOFVV]DYDN SXOPRQDOLVELOOHQW\ĦUpV]OHJHVKLiQ\D
$SXOPRQDOLVELOOHQW\ĦV]HU]HWWEHWHJVpJHLQDJ\RQULW-
NiN$YHOHV]OHWHWWHOYiOWR]iVRNVWHQRVLV LQVXႈWLHQ-
WLDPiU~MV]ĦO|WWFVHFVHPĘNRUEDQpV]OHOpVUHpVNRU-
rekcióra kerülnek, (1 2) ezért említést érdemel, ha a 
SXOPRQDOLVELOOHQW\ĦYHOHV]OHWHWWEHWHJVpJHJ\HUPHN
IHOQĘWWpOHWNRUEDQNHUOIHOLVPHUpVUHpVSULPHUNRUUHNFL-
yUD,O\HQULWNDPHJMHOHQpVLIRUPDDELOOHQW\Ħ
UpV]OHJHVHJ\FXVSLVUDWHUMHGĘKLiQ\D
Esetismertetés
CA. 14 éves külföldi kisleány (Rotary, Gift of Life prog-
ram keretében) került felvételre a fáradékonysága hát-
WHUpEHQ OHYĘ SXOPRQDOLV LQV]XႈFLHQFLD pV SXOPRQDOLV
törzs ectasia miatt.
$]HFKRNDUGLRJUi¿iVGLDJQy]LVWD]05PHJHUĘVtWHWWH
'23'HFKRNDUGLRJUi¿D 9HQWULFXORDWULDOLV pV DUWH-
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rio-ventricularis concordantia. Myocardium kontraktili-
tása jó, falmozgászavar nem látható. A jobb kamra na-
gyobb, a septum mozgása ellapult. A jobb pitvar kissé 
tág. Becsült kisvérköri nyomás 22-28 Hgmm. A kamrai 
septum ép. A pitvari septumon foramen ovale apertum. 
$ WGĘYpQiN EH|POpVH DRUWD HUHGpVH OHIXWiVD V]D-
EiO\RV$SXOPRQDOLVELOOHQW\ĦYpNRQ\ WiJXOW MHOHQWĘV
re gurgitáció látható. A jobb kamrai kiáramlás kissé tá-
gabb. Az arteria pulmonalis törzsön kifejezett tágulat 
látható. A pulmonalis ágak szabályosak. Kis mitralis 
SURODSVXVLQVXႈWLHQWLDQLQFV9DVNRVEDONDPUDLtQK~U
PI: 2/4, TI: min. Koronáriák eredése rendben. Ao: 30, 
BP: 31, BK: 47-27, S: 9-14, HF: 9 mm. Ao gyök: 28-30, 
AP gyök: 32-33, AP törzs: 52-54 mm.
9pOHPpQ\ 6]DEiO\WDODQ SXOPRQDOLV ELOOHQW\Ħ $UWHULD
SXOPRQDOLV W|U]V MHOHQWĘV WiJXODWD HFWDVLD 5HODWtY
SXOPRQDOLVVWHQRVLVSXOPRQDOLVLQVXႈWLHQWLD%DONDP-
rai ínhur. Foramen ovale apertum. Mitralis prolapsus 
(1. ábra).
MR: Szív natív és kontrasztos vizsgálata+angio.
A bal szívfél normál tágasságú, jó globális bal kamra 
szisztolés funkció. Normál végdiasztolés és végszisz-
WROpV YROXPHQHN -y YHUĘYROXPHQ 1RUPiO EDONDP-
ra-izomtömeg. Szegmentális falmozgászavar nem lát-
ható. LVEDV: 107 ml/m2, LVESV: 36 ml/m2, LVEF: 69 %, 
SV: 72 ml/m2, LVmass: 79 g.
A jobb kamra tágabb, fala trabekularizált. A jobb pitvar nor-
PiOWiJDVViJ~3XOPRQDOLVLQVXႈWLHQWLiUDXWDOyMHW$SXO-
monalis arteria aneurizmatikusan tágult, 43-45 mm leg-
QDJ\REEiWPpUĘMH$MREESXOPRQDOLVDUWpULDWiJDVViJD
lefutása szabályos. A bal pulmonalis artéria lényegében 
D]DQHXUL]PDWLNXVWiJXODWEyOD]RQQDONHWWpRV]OLN$WGĘN
vaszkularizációja szabályos, oldalkülönbség nincs. A 
mellkasi aorta szabályos lefutású, és tágasságú. RVEDV: 
144 ml/m2, RVESV: 54 ml/m2, RVEF: 57%, RVSV: 70 ml/
m2. Vélemény: Pulmonalis ar teria aneurizmatikus tágula-
WD7iJXOWMREENDPUD3XOPRQDOLVLQVXႈWLHQWLD(2. ábra).
0ĬWpW
Terv
3XOPRQDOLV ELOOHQW\ĦSODV]WLND SXOPRQDOLV W|U]V UHV]HN
FLyPĦpUEHOWHWpV([WUDFRUSRUDOLVNHULQJpVEHQGRERJy
szíven történt az aneurizmatikusan tágult (45-50 mm) pul-
monalis törzs eltávolítása. Exploráció során a pulmonalis 
ELOOHQW\ĦVHSWDOLVFXVSLVDpSYpNRQ\DEDOFXVSLVWHOMHVHQ
hiányzik, a jobb cuspis degeneratív, megvastagodott, tá-
gult (3. ábra). Plasztikai megoldás nem jöhet szóba, ezért 
DELOOHQW\ĦHOWiYROtWiVDpVDQQXOXVQDJ\REEtWiVDXWiQ
mm-es pulmonalis homograft im plantálása jelentette a 
jobb kamra – pulmonalis folytonosság helyreállítását.
Zavartalan posztoperatív szak után 10. nap távozik ott-
KRQiEDgWKyQDSRVHOOHQĘU]ĘHFKRNDUGLRJUi¿iVYL]V-
gálaton pulmonalis stenosis, regurgitáció nem észlel-
KHWĘMREENDPUDQRUPiOQDJ\ViJ~
Megbeszélés
$SXOPRQDOLVELOOHQW\ĦL]ROiOWIHMOĘGpVLUHQGHOOHQHVVpJHL
ritkák, általában a jobb kamra kifolyási pálya, pulmona-
1. A ÁBRA. Négyüregű echokardiográfiás felvétel. Tág jobb 
kamra látható
2. ÁBRA. MR-képen a tágult arteria pulmonalis törzs látható
1. B ÁBRA. Nagy érsíkú, keresztmetszeti echokardiográfiás 
felvétel. Extrém tág ateria pulmonalis törzs látható
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OLVDQQXOXVIHMOĘGpVL]DYDUDLKR]WiUVXOYDKLiQ\D±WUXQ-
cus arteriosus communis, hypoplasiája – Fallot-tetra-
ORJLD VWE MHOHQWNH]QHN *\DNRUL D ELOOHQW\ĦVWHQRVLV
sú lyos esetben atresia, ép kamrai sövénnyel, esetleg 
jobb kamra részleges hypoplasiaval. Az annulus és az 
arteria pulmonalis ágrendszer ilyenkor általában nor-
mális nagyságú. Balloon-katéteres tágítás, vagy a se-
bészi valvulotomia jelenti a betegség megoldását.
$SXOPRQDOLVELOOHQW\ĦKLiQ\ULWNDNyUNpS.pWIRUPiEDQ
jelentkezik:
DELOOHQW\ĦWHOMHVKLiQ\iYDO
D ELOOHQW\Ħ UpV]OHJHV HJ\NpW FXVSLVUD WHUMHGĘ KLi-
nyával (3–6).
$NRPSOHWW IRUPDHVHWpQD]DQQXOXVV]ĦNHEEJ\Ħ-
UĦW IRUPiO DPHO\EHQDELOOHQW\ĦJ|FV|UW|V IRUPiEDQ
nyomokban található meg. Ez az anatómiai megjelenés 
speciális keringési, áramlási viszonyokat hoz létre: az 
DQQXOXVV]ĦNOHWHWRNR]DELOOHQW\ĦKLiQ\SHGLJ MHOHQ-
WĘV UHJXUJLWiFLyWHUHGPpQ\H]$VSHFLiOLV ÄWRDQG IUR´
iUDPOiVDSXOPRQDOLVDUWpULiNNO|QE|]ĘIRN~WiJXODWiW
okozza, legsúlyosabb esetekben a többszörösére tá-
JXOW DQHXUL]PDV]HUĦSXOPRQDOLV HUHN MHOHQWĘVHQ|V]-
szenyomhatják a bronchusokat is. E kórkép önállóan 
QHPIRUGXOHOĘPLQGLJWiUVXO)DOORWWHWUDORJLiKR](]D
társulás súlyosbítja a klinikai tüneteket, mert a kamrai 
septumdefektuson keresztüláramló vér miatt emelked-
het a perctérfogat, amely a pulmonalis szájadékon át-
folyik. Ezért nem csoda, hogy a legsúlyosabb esete-
NHWPiU V]OHWpV XWiQ ~MV]O|WWNRUEDQ VUJĘVHQPHJ
NHOORSHUiOQL $PĦWpWLPHJROGiVDV]tYKLEDNRU-
rigálása (kamrai septumdefektus zárása, pulmonalis 
annulus tágítása monocusp transannularis folttal, vagy 
ELOOHQW\ĦVJUDIWWDOPHOOHWWD]H[WUpPWiJDUWHULDSXOPR-
nalis ágak reszekálása, plasztikázása, plicálása, vala-
mint szükség esetén a bronchusok stenttel való tágítá-
VD$NyUNpSHQ\KpEEHVHWHLWLVPiUFVHFVHPĘNRUEDQ
korrigálni szükséges.
$SXOPRQDOLVELOOHQW\ĦUpV]OHJHVKLiQ\DPpJULWNiE-
EDQ pV]OHOKHWĘ ,O\HQNRU D EDO FXVSLV QHP IHMOĘGLN NL
csökevényes, és a jobb cuspison kialakult degeneratív 
HOYiOWR]iVRN LV JiWROKDWMiN D ELOOHQW\ĦPĦN|GpVpW $]
így kialakult anatómiai kép is speciális áramlási viszo-
nyokat teremt, amelynek eredményeként a pulmonalis 
W|U]V|Q DQHXUL]PD V]HUĦ WiJXODW DODNXO NL DPHO\KH]
súlyosabb esetben a pulmonalis ágak tágulata is tár-
sulhat. Miután a folyamat lassan progrediál, a kórkép 
iOWDOiEDQ J\HUPHN IHOQĘWWNRUEDQ NHUO pV]OHOpVUH
melyre a pulmonalis regurgitáció-, jobbkamra-tágulat, 
LOOHWYHDSXOPRQDOLVDQHXUL]PDKtYMDIHOD¿J\HOPHW0Ħ-
téti megoldást az anatómiai elváltozások szabják meg. 
+DOHKHWW|UHNHGQLNHOODELOOHQW\ĦSODV]WLNDLNRUULJiOi-
sára, de szükség esetén a cseréje jelenti a megoldást 
(3, 4, 5, 6). A pulmonalis törzs tágulatát lehet plaszti-
Ni]QLYDJ\UHV]HNiOQLpVSyWROQLPĦpUUHOYDJ\KRPRJ-
rafttal. A két megoldás kombinálásakor lehetséges bil-
OHQW\ĦSODV]WLNDSXOPRQDOLVpUSODV]WLNDYDJ\ELROyJLDL
3. A ÁBRA. Tágult arteria pulmonalis törzs intraoperatív 
képe. Ao: aorta ascendens, AP: arteria pulmonalis törzs, JK: 
jobb kamra
3. B ÁBRA. Pulmonalis billentyű intraoperatív képe: A. Nor-
mál anterior cuspis, R. Diszplasztikus jobb cuspis, L. Hiányzó 
bal cuspis
Rövidítések: 
Ao: aorta; AP: arteria pulmonalis; BK: bal kamra; Bp: bal pitvar; HF: hátsó fal; LVEDV: bal kamra végdiasztolés volumen; 
LVEF: bal kamra ejekciós frakció; LVESV: bal kamra végszisztolés volumen; LV: mass bal kamra izomtömeg; MI: mitralis 
LQVXႈWLHQWLD3,SXOPRQDOLVLQVXႈWLHQWLD6VHSWXP69YHUĘYROXPHQ59('9MREENDPUDYpJGLDV]WROpVYROXPHQ59()
MREENDPUDHMHNFLyVIUDNFLy59(69MREENDPUDYpJV]LV]WROpVYROXPHQ5969MREENDPUDYHUĘYROXPHQ
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PĦELOOHQW\ĦEHOWHWpVPĦpUSyWOiVYDJ\KRPRJUDIWEH-
OWHWpVVHOPHJROGDQLDELOOHQW\ĦpVSXOPRQDOLVDUWpULD
pótlását.
%HWHJQNQpO D SXOPRQDOLV ELOOHQW\Ħ SODV]WLNi]iViW pV
DWiJXOWSXOPRQDOLVpUPĦpUUHOYDOySyWOiViWWHUYH]WN
Feltárásnál szembesültünk azzal, hogy a hiányzó bal 
cuspis mellett a jobb cuspis degeneralódótt, így plasz-
tikai megoldás nem jöhetett szóba. A leány várható 
életmódja (férjhezmenés, szülés stb.) miatt döntöttünk 
D]DQWLNRDJXOiFLyVWHUiSLiWQHPLJpQ\OĘKRPRJUDIWEH-
ültetése mellett. Ez kisebb megterhelést jelent, mint a 
ELROyJLDLELOOHQW\ĦPĦpUEHOWHWpVHpVDNpVĘEELHNEHQ
esetlegesen kialakuló homograft-elégtelenség esetén 
WHFKQLNDLODJ N|QQ\HEEHQ NLYLWHOH]KHWĘ WUDQV]NDWpWHUHV
~WRQD0HORG\ELOOHQW\ĦEHOWHWpVH
Következtetések
(VHWQN LVPHJHUĘVtWLDQQDNDV]NVpJHVVpJpWKRJ\
D YHOHV]OHWHWW V]tYKLEiV J\HUPHNHN pV IHOQĘWWHN NH-
]HOpVpUH NRQJHQLWiOLV V]tYKLEiNDW LVPHUĘ PHJIHOHOĘ
NpS]pVĦ pV WDSDV]WDODW~ V]tYVHEpV]HN J\HUPHNNDU-
diológusok, kardiológusok alkotta centrumok álljanak 
rendelkezésre.
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